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INTRODUCCIÓN

La Enfermedad de von Recklinghausen o neurofibro-
matosis es un estado patológico poco frecuente que pre-
senta dos características fundamentales: tumores neura-
les múltiples (neurofibromatosis) y muchas lesiones dér-
micas pigmentadas (manchas «café con leche»). Si los
neurofibromas aparecen en cualquier parte de la econo-
mía: piernas, manos, palmas, plantas, tubo gastrointesti-
nal, etc., se los denomina tipo I. En cambio, si dichos
tumores se presentan en el SNC, se los considera tipo II.

Según estudios de Enzinger y Weiss (1) y Stout y Lat-
tes (2), sólo del 3% al 13% de pacientes con enfermedad
de von Recklinghausen desarrollarán posteriormente
Schwannoma maligno; localizado en los miembros supe-
riores y/o inferiores en la mayoría de los casos.

MATERIAL Y MÉTODOS

Respecto del caso que nos ocupa, se trata de una
paciente de sexo femenino, de 25 años de edad, a la que

en 2002 se le diagnostica en otro centro una Enfermedad
de von Recklinhausen tipo I, por lo que en dicha opor-
tunidad se le extirpa una tumoración de la prolongación
axilar de la mama derecha con diagnóstico de schwan-
noma. A su vez, los estudios posteriores, Tomografía
Axial Computada (TAC), Resonancia Magnética Nucle-
ar (RMN), Centellografía Ósea resultan normales, y se
inicia entonces un programa con quimioterapia, con
Ciclofosfamida, Metotrexate y Fluoruracilo, que la
paciente lo cumple en cuatro sesiones, luego de las cua-
les regresa a su domicilio en el interior de nuestra pro-
vincia.

A mediados de 2003, la mujer realiza una nueva con-
sulta debido a la aparición de manchas color café claras
en el rostro y el tórax, a las que se las diagnostica como
manchas del embarazo, por lo que se le prescribe el uso
de cremas y pomadas dermatológicas, obviamente, sin
ningún resultado.

A fines de ese mismo año, la paciente realiza, una
vez más, una consulta por la aparición de un tumor y de
dolor en la mama derecha. Debe destacarse que, en esta
mujer, las mamas son asimétricas por la deformación de
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RESUMEN

Se presenta un caso de schwannoma maligno de la glán-
dula mamaria, ubicación extraordinariamente inusual de
este tumor, en una paciente de 25 años de edad, de sexo
femenino, con diagnóstico previo de Enfermedad de von
Recklinghausen tipo I.
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la mama derecha, invadida por el tumor, por debajo de la
cicatriz de la anterior cirugía, la que además se encuen-
tra fija a los planos profundos (fig. 1). Ante tal situación,
se le realiza tumorectomía y mastectomía subtotal dere-
cha, después de lo cual la paciente solicita el alta volun-
taria y regresa a su domicilio.

HALLAZGOS MACROSCÓPICOS

Posteriormente, en nuestro Laboratorio de Patología,
se recibe una tumoración irregularmente ovoidea, que
mide 9 × 9 × 7 cm en sus longitudes mayores (fig. 2), de
superficie irregular, aspecto lobulado, coloración blanco
grisáceo y consistencia blanda elástica, con áreas blandas
de aspecto necrótico. Se advierte también que el tumor
está parcialmente encapsulado, y que, en las áreas de
cápsula rota, invade los tejidos vecinos, de los que se
encuentra mal delimitado. Por lo demás, las secciones
macroscópicas resultan fáciles de realizar, y la superficie
de corte es compacta, homogénea, gris blanquecina, en
«carne de pescado» (fig. 3).
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Fig. 1: Marcada deformación y retracción del seno derecho en la
paciente.

Fig. 2: Imagen macroscópica de la superficie externa del tumor.

Fig. 3: Cara interna del tumor con rotura de cápsula e invasión al teji-
do adiposo (a la derecha de la fotografía).

Fig. 4: Microfotografía con las áreas de Antoni A y Antoni B. HyE 4×.



HALLAZGOS MICROSCÓPICOS

Se realizan entonces múltiples cortes que son colorea-
dos con Hematoxilina, Eosina y Floxina B (H y E + F), Tri-
crómico de Masson, Ácido Periódico de Schiff, Alcian Blue
a PH de 2,5, además de inmuno marcación histoquímica
con S100, EMA, Vimentina, Actina, Desmina y CD34.

Las coloraciones con H y E + F muestran un tumor
con patrón de crecimiento verticilar, con áreas muy celu-
lares dispuestas en empalizada, llamadas por Antoni áre-
as tipo A, que alternan con otras más laxas, estromales,
hialinas, llamadas —también por Antoni— áreas tipo B
(fig. 4).

En cuanto a las áreas celulares (Antoni A), están
compuestas por elementos ahusados, con núcleos elon-
gados y cromatina granulada, y las células muestran lige-
ra anisopoiquilocariosis. El estroma entre ellas es escaso
y las rodea delicadamente. Se advierte, además, poco
número de mitosis por campo de gran aumento (fig. 5).
Por su parte, en las áreas de Antoni B, el estroma es laxo,
de aspecto mixoide, y en otras áreas, la proliferación
celular adopta estructura epitelioide. (fig. 6) (3). El
estroma se colorea previsiblemente con la coloración de
Masson (fig. 7), y respecto del ácido periódico de Schiff,
para muco polisacáridos básicos, es negativo en ambas
áreas de la tumoración, y la coloración con Alcian Blue,
a PH de 2,5, moderadamente positiva en el estroma, para
muco polisacáridos ácidos.

Inmuno histoquímica

En lo que se refiere a la marcación inmuno histoquí-
mica, los resultados son los siguientes: positivo intenso

para Vimentina, (fig. 9), positivo moderado para EMA y
CD34, positivo moderado para S100 (fig. 10) y negativo
para Desmina y alfa Actina.

RESULTADOS

Con todos estos elementos a nuestro alcance, realiza-
mos el diagnóstico de Tumor Maligno de Vaina Ner-
viosa Periférica de Baja Agresividad TMVNP
(Schwannoma Maligno de Baja Agresividad) (3-5) es
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Fig. 5: Mayor aumento de la imagen anterior HyE 10×.
Fig. 6: Patrón verticilar y aspecto celular epitelioide en área de Anto-
ni A. HyE 40×.

Fig. 7: Algunas figuras mitóticas y cuerpo de apoptosis. HyE 40×.



decir que presenta menos de 5 mitosis por campo de gran
aumento (CGA).

DISCUSIÓN

Como ya lo expresamos, se trata de una neoplasia
poco frecuente que, si bien puede ubicarse en cualquier
lugar de la economía, cuando se presenta, lo hace
siguiendo el recorrido de grandes nervios periféricos,
como los de las extremidades superiores e inferiores.

Según los trabajos de Yousem y de sus colaboradores,
una de cada 3.000 personas podrá desarrollar enferme-
dad de von Recklinhausen tipo I con carácter de herencia
dominante, y sólo el 3% de estos últimos presentará
TMVNP (6).

Hay que tener en cuenta que debido a que el 80% de
los casos de pacientes con TMVNP son de sexo mascu-
lino (7), no es frecuente encontrarlo localizado e inva-
diendo la glándula mamaria. Es más, en nuestra búsque-
da bibliográfica en la página web PubMed (MedLine)
(8), The National Library of Medicine de Estados Unidos
de Norteamérica, no encontramos ninguna referencia a
un TMVNP, ubicado en la glándula mamaria.

Por su parte, el trabajo de Kitchen, Carlton y Bick-
ford, (9) sobre una recopilación de cuarenta tumores
espontáneos de la glándula mamaria en conejillos de
indias, describe un solo caso de schwannoma, sin añadir
más detalles.
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Fig. 8: Estroma fibrilar azul y núcleos celulares negros coloreados con
Tricrómico de Masson. Masson 40×.

Fig. 9: Positividad intensa para Vimentina. 40×.

Fig. 10: Algunos núcleos con positividad para S100. 40×.


